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La Red Espafiola de Registros para la Investigacion
de Enfermedades Raras (SpainRDR) es un proyecto
desarrollado en red entre el ISCIII-IIER (Instituto de
Salud Carlos Ill - Instituto de Investigacion en
Enfermedades Raras) y todas las CC. AA. espafiolas para
construir un registro de enfermedades raras (ER) de
ambito poblacional en todo el territorio, apoyado desde
dichas CC. AA. y con el soporte de registros de pacientes
elaborados y mantenidos por socios del proyecto
incluidos en sociedades médicas y cientificas.

Enfermedad de takotsubo:

El sindrome de disfuncién apical transitoria (SDAT)
o enfermedad de takotsubo es una enfermedad poco
frecuente, que supone aproximadamente el 0,5-1 % de
los pacientes con sospecha de sindrome coronario agudo.

Afecta sobre todo mujeres a partir de mediana edad
después de una situacién de estrés emocional o fisico.

La etiopatogenia es desconocida y los mecanismos
de accion propuestos hasta la actualidad —espasmo de
las arterias  epicardicas, alteracion en la
microvascularizacién coronaria o disfuncién miocardica
mediada por catecolaminas— parecen indicar que
estamos ante un trastorno de caracter funcional.

El sintoma mas frecuente es el dolor precordial, que
puede acomparfiarse de signos vegetativos como
sudoracion, nauseas y vomitos.

Dada la similitud en la sintomatologia con otras
patologias, algunos autores proponen cuatro criterios
diagnésticos de enfermedad de :

1) La discinesia o0 acinesia transitoria de los
segmentos apicales y medios del ventriculo izquierdo
de distribucion vascular correspondiente a mas de
una arteria epicardica.

2) La ausencia de enfermedad coronaria obstructiva
o evidencia de rotura aguda de placa en la
angiografia.

3) La aparicion de anomalias en el trazado ECG,
como elevacion del segmento ST o inversion de la
ondaT.

4) Ausencia de traumatismo craneoencefalico
reciente 0 hemorragia subaracnoidea, miocarditis,
feocromocitoma, miocardiopatia hipertréfica o
aturdimiento miocardico de origen isquémico.

Las alteraciones del electrocardiograma son
transitorias y similares a las de los pacientes con

sindrome coronario agudo fundamentalmente de cara
anterior, con elevacion del ST y ondas T negativas en casi
todos los casos y onda Q en aproximadamente el 25 %.
Alrededor de la mitad de los enfermos tienen también
una ligera elevacion de las enzimas cardiacas.

El diagnéstico de confirmacién se realiza mediante
ecocardiograma.

El tratamiento con betabloqueantes o agonistas alfa-
adrenérgicos, asociados a inhibidores de la enzima
conversora de la angiotensina (IECA) es de gran utilidad,
tanto durante la fase aguda como de forma cronica para
prevenir las recurrencias.

Aunque el prondstico es bueno y las alteraciones son
reversibles, con la normalizacién de la funcién ventricular
habitualmente entre una a tres semanas, en algunos casos
pueden presentarse complicaciones como arritmias,
insuficiencia cardiaca, shock cardiogénico, ictus embodlico e
incluso muerte.

Objetivos:

La primera linea estratégica de la Estrategia Nacional
en Enfermedades Raras del Sistema Nacional de Salud se
centra en la informacion sobre ER con el objetivo de
apoyar actuaciones que mejoren la informacion para
conseguir una respuesta adecuada.

Nuestros objetivos son estimar la prevalencia y
describir el curso clinico y la evolucién de la enfermedad
de takotsubo en Asturias.

Metodologia:

Se ha realizado un estudio descriptivo de calculo de
presentacién clinica, prevalencia, distribucién por edad,
sexo y evolucién temporal.

La informacién procede de los registros de actividad
hospitalaria de Asturias y de las historias clinicas de cada
paciente diagnosticado como caso de enfermedad de
takotsubo (CIE9_MC: 429.83) en nuestra comunidad
entre los afios 1996 y 2011.

Ha sido disefiado un formulario especifico en el que se
recogen datos identificativos del paciente, del centro y
unidad hospitalaria donde ha sido atendido, antecedentes
familiares, caracteristicas clinicas, fecha de inicio de
sintomas, factores desencadenantes, procedimientos
diagnostico y terapéuticos, asi como datos de evolucion de
la enfermedad.



EVAGF
QR


Se accedid a la historia clinica informatizada de
aquellos pacientes que estaba disponible y se complet6 la
revision con la consulta de las historias en papel acudiendo
al registro de los hospitales donde habian sido detectados
los casos.

Los datos se cruzaron con los del Registro de
Mortalidad de Principado de Asturias (RMPA) para
averiguar los pacientes que habian fallecido, asi como la
fecha y la causa de defuncion.

La informacién obtenida ha sido incluida en una base
de datos y analizada para la realizacion, con los resultados
obtenidos, de un informe.

Resultados:

Hemos encontrado en el CMBD un total de 18 casos
registrados de los que en 12 existe confirmacion
diagnéstica, 3 son sospecha sin un diagndstico definitivo, y
3 han sido descartados por tratarse de otras patologias.

La tasa de incidencia para el periodo analizado en
nuestra poblacion es de 1,35 casos/100.000 hab. siendo,
en este caso, exclusiva en mujeres.

La edad media de las pacientes en el momento del
diagnostico fue de 63 afios, con un rango que oscila entre
los 42 y los 86 afios.

Enfermedad de takotsubo. Presentacion por edad al inicio.
Asturias, 1996- 2011.

Numero de casos

La primera paciente se diagnostic en el afio 2007 y en
2011 se diagnosticé el mayor nimero de casos con un total
de 6.

Enfermedad de takotsubo. Presentacién por afio de inicio.
Asturias, 1996- 2011.

Numerode casos
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Segun los datos del RMPA, solo ha fallecido una
paciente, por una causa no relacionada con esta patologia.
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Esta enfermedad suele desencadenarse por un
acontecimiento estresante, que ha sido descrito en la
historia clinica en el 53 % de los casos, siendo en nuestra
poblacion de caracter emocional.

El sintoma inicial mas frecuente fue el dolor toracico
(9 casos), en dos casos debutd con disnea, en uno con
malestar general, en otro con mareo y en una paciente la
primera manifestacion fue la agitacion psiquica.

El dolor toracico es ademas el sintoma mas prevalente,
apareciendo en el 60 % de los pacientes, en la mayor parte
de los casos irradiado.

En tres casos aparecié disnea y en algunos de ellos el
dolor se asociaba a clinica vegetativa —como nauseas,
vémitos y/o sudoracion fundamentalmente—.

Enfermedad de takotsubo. Presentacién clinica. Asturias,
1996- 2011.

Numero de casos
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El diagnostico de confirmacion se hizo mediante
ecocardiografia que se realizé en todos los pacientes, junto
a arteriografia en el 80 % de los casos.

El tratamiento se realizé con betabloqueantes en todos
los casos, asociados a antiagregantes plaquetarios en el 53
% de las pacientes. Con frecuencia se afiadi6 también
tratamiento con psicofarmacos, sobre todo ansioliticos.

Existe constancia de recuperacion total, tanto clinica
como ecocardiografica, en aproximadamente una semana,
en el 97 % de las pacientes. Solo en uno de los casos consta
en la historia clinica que no hubo recuperacién de la
funciéon  ventricular, segin el resultado de |la
ecocardiografia de control de evolucién, en el plazo de
recuperacion habitual.

Conclusiones:

El registro de la enfermedad ha contribuido a la
profundizacion del conocimiento de la enfermedad de
takotsubo, permitiendo valorar con mayor eficacia su
morbilidad, de la que hasta este momento habia pocos
estudios en la Comunidad Auténoma del Principado de
Asturias.

Informe realizado por Eva Garcia, Laura Pruneda, Mario
Margolles. Consejeria de Sanidad. Oficina de Investigacion
Biosanitaria, Fundacién para la Investigacion en Asturias de la
Investigacion Cientifica aplicada y la Tecnologia (OIB-FICYT)
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